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Nadir bir disfaji nedeni: Ozofageal Pemfigus Vulgaris

A rare cause of dysphagia: Pemfigus Vulgaris
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Pemfigus mukoz membranlari ve cildi tutan énemli morbidite ve mortaliteye
neden olabilen otoimmuin bir hastalikur. Pemfigus vulgaris daha cok oral
mukozayi etkilese de 6zofagus tutulumu da gozlenebilmektedir. Burada dis-
faji ve odinofaji sikayetleriyle yapilan endoskopisinde yeni tani konulan bir
pemlfigus vulgaris vakasini sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: Ozofageal pemfigus vulgaris, disfaji, odinofaji

GIRIS
Pemfigus mukoz membrani ve cildi tutan, keratinosit htic-
re yuzeyine karst yonlendirilmis IgG antikorlarinin yol actig
akantoliz (keratinosit-keratinosit adezyon kayb1) sonucu int-
raepitelyal vezikul ve bul olusumu ile karakterize otoimmun
ve yasami tehdit eden bir hastalikur (1). Pemfigusun baslica
alt gruplart Pemfigus Vulgaris (PV), Pemfigus Foliaseus ve
Paraneoplastik Pemfigusdur. Pemfigus'un en sik gortlen alt
tipi PV’dir (2). PV her iki cinste de esit oranda gortulmekte-
dir. Cografik olarak farkli dagilhm gosterse de insidanst yilda
100.000’de 0,1 ile 0,5 arasinda degismektedir (3).

Hastaligin seyri sirasinda hemen hemen butun vakalarda cok
katli yassi epitel mukozast 6zellikle de oral mukoza tutulur.
Farengolarengeal, konjonktival, genital, anorektal mukoza
daha az siklikla tutulur (4). Burada yaklasik 3 aydir yutma
guclugu ve gogsunde agri sikayetleri ile yeni tani alan bir PV
vakasi sunacagiz.

Resim 1. Ozofagusta endoskopik olarak gozlenen vezikiiler-nodiler lezyonlar
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Pemphigus is an autoimmune disease that causes significant morbidity and
mortality by affecting the mucous membranes and skin. Pemphigus vulgaris
affecting especially the oral mucosa can also be observed in the esophagus.
Herein, we describe a patient with odynophagia and dysphagia who was
diagnosed as pemphigus vulgaris.
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46 yasinda kadin hastanin yaklasik 3 ay once yutma guclugu
ve gogsunde agr sikayetleri baslamis. Hastaya ozofajit on
tanusiyla dis merkezde proton pompa inhibitori tedavisi ve
aljinik asit verilmis. Sikayetlerinde diizelme olmayan hastanin
son 1 aydirda sikayetleri artis gostermis. Mevcut sikayetleriyle
gastroenteroloji
gastrointestinal sistem endoskopisi yapildi. Ozofagus orta
kesimde vezukile-nodiiler lezyonlar izlenerek biyopsi alindi

poliklinigimize basvuran hastaya st

(Resim 1). Biyopsi alinan bolgeden baslayarak ozofagus
ltmenini cepecevre saracak sekilde ozofagus mukozasimin
alttaki dokudan aynldigi izlendi (Resim 2). Hastaya proton
pompa inhibitoru ve stkralfat tedavisi baslandi. Hastada viral
bir 6zofajit olabilecigi dustintlerek viral markirlar istendi
ancak normal olarak saptandi. Diger laboratuvar degerleri de
normal olarak saptandi. Biyopsi sonucu Pemfigus ile uyumlu
gelen hastaya dermatoloji kliniginin onerisi ile steroid ve

y

Resim 2. Ozofageal mukozanin biyopsi alimmasiyla soyulmasi
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immunsupresif tedavi baglandi. Hasta takip altinda olup
tedavisi halen devam etmektedir.

TARTISMA

Asemptomatik 6zofagus tutulumu daha sik gortlmesine rag-
men odinofaji ve disfaji 6zofageal pemfigusun en sik goriilen
bulgularidir. Ozofageal mukozanin tamaminin tutulumu ise
cok nadirdir. Ozofageal pemfigusda ¢ogunlukla kabarciklar,
erozyonlar ve eritem goralur. Tanmida kullanilan yontemler;
ozofagoskopi ile birlikte sitoloji, biyopsi ve direk-indirek im-
munofloresan yontemleridir (5).

PV'in tedavisinde sistemik kortikosteroidler oldukca etkili
bir secenektir. Oral mukoza ile siirh olan olgularda topikal
kortikosteroidler kullanilabilir. Tedaviye intravenoz siklo-
fostamid, azatiyoprin, siklosporin, metotreksat gibi ilaclarin
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eklenmesi kortikosteroid dozunda azalma saglayabilir. Has-
talarm %10 kadart immunsupresif tedaviye ragmen, yara
enfeksiyonu, elektrolit kayb ve tedavi komplikasyonlar gibi
nedenlerden dolay1 kaybedilmektedir (6).

PV mukozal tutulumun 6n planda oldugu bir pemfigus tipi-
dir. Daha cok oral tutulum olsa da asemptomatik 6zofagus
tutulumu da sik gortlmektedir. Ozofageal pemfigus vakalari-
nin az olmasimin nedeni ise ilk muayenede ¢zofagusa yeterin-
ce odaklanilmamasi veya PV'in 6zofagus tutulumunun nadir
olmast nedeniyle olabilir. Bu sebeple ozellikle de odinofaji ve
disfaji gibi semptomlart bulunan PV’li hastalarda rutin ola-
rak 6zofagus da incelenmelidir. Ayrica sunulan vakada oldu-
gu gibi daha once tani almamis bu tip semptomlar: bulunan
hastalarda PV’in 6zofagus tutulumu da ayirici tanilar arasinda
dusunulmelidir.
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